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　筋緊張性ジストロフィー症は，10万人に1人が発症
するといわれているまれな遺伝性疾患であり，全身性
に多彩な障害を呈し，麻酔管理上様々な問題点を有し
ている．今回われわれは，心筋障害，呼吸機能障害，
腎機能障害，嚥下障害等多彩な合併症を伴った巨大卵
巣腫瘍摘出術の麻酔管理を経験したので，麻酔管理上
の問題点に関して若干の文献的考察を加え報告する．
症例：60歳女性，身長156㎝，体重60㎏．
　52歳頃筋緊張性ジストロフィー症と診断されたが特
に治療は受けていなかった．平成5年12月頃より下腹
部痛出現し，痙痛が次第に増悪するため，某病院を受
診，卵巣嚢腫と診断され，手術目的にて当センターへ
紹介された．
麻酔経過：前投薬としてスコポラミン0．4㎎，ヒドロ
キシジン50㎎を麻酔導入30分前に筋注した．酸素，笑
気，セボフルレンにて緩徐導入し，筋弛緩薬の投与な
しに気管内挿管を行った．挿管時不整脈やパッキング，
喉頭痙攣などは認めなかった．術中は1．5～2．5％セ
ボフルレンにて維持し，筋弛緩薬は使用しなかった．
手術は正中切開にて開腹し，5㎏の右卵巣腫瘍を摘出
した．術中特に合併症もなく安定した経過で手術は無
事終了した．セボフルレン，笑気を中止して5分後に
自発呼吸が出現しだし，およそ40分経過観察の後，1
回換気量350ml前後になったが，予防的呼吸管三目的
にて抜管せずに自発呼吸のままICUに入室した．
結語：本症は，呼吸筋・呼吸補助筋の筋力低下による
換気障害，嚥下反射低下のための誤嚥性肺炎の誘発な
ど術後呼吸管理に難渋することは以前より数多く報告
されている．術後の呼吸器合併症の出現を軽減するた
めには呼吸抑制の可能性のある薬剤は極力使用すべき
ではなく，筋弛緩薬を用いずに管理することは，本症
の麻酔管理において有用な方法と思われる．
LDH・Mサブユニット欠損症は、骨格筋、皮膚
などに存在するLDH・Mサブユニットの欠損に
よって骨格筋では激しい運動後の筋硬直、ミオグ
ロビン尿症それに続く腎不全の危険性、子宮筋で
は分娩時の子宮硬直とそれによる分娩障害、皮膚
では特徴ある紅斑性皮膚病変を呈する常染色体劣
性遺伝疾患である。
今回我々は比較的稀な本症の麻酔を経験したので
報告する。
症例は26才女性で、12歳時よりの運動時筋肉
痛を訴え血液検査でLDH欠損症と診断され今回
妊娠38週にて帝王切開目的入院となった。家族
歴は兄も本疾患であり、他は特に問題なかった。
入院時検査所見では特に異常は認めなかった。
麻酔は脊椎麻酔で行い、同時に勢門動脈にカテー
テルを留置し手術室入室後と分娩時および分娩後
にそれぞれ採血を行い解糖系中間代謝産物である
乳酸、ピルビン酸、ATPおよび筋代謝産物であ
るCPK、　CK－MB、　GOT、　Mb、　Kを測定
した。結果は、ミオグロビンの軽度上昇傾向が見
られたが正常範囲内での変化であり、その下平に
変化は認めなかった。
　LDH・Mサブユニット欠損があると解糖系に
おけるATP産生に必要なLDHの欠損があるた
め解糖系の進行を妨げ、その結果として組織破壊
、膜機能不全が起きると考えられる。
そこで本疾患の麻酔管理上のポイントとしては、
嫌気的条件下で麻酔が進行した場合の筋硬直、子
宮筋硬直およびミオグロビン尿が起きる可能性が
予測された。従って解糖系中間代謝産物および筋
代謝産物の入室時より分娩後の変化を調べたとこ
ろミオグロビンの軽度上昇傾向が見られたのみで
あった。また術中術後に子宮硬直、ミオグロビン
尿は認めなかった。
従って脊椎麻酔はLDH欠損症に明らかな影響を
与えなかったと考えられる。
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